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RESUMO 

Introdução: A fibrose cística (FC) é uma doença com alto índice de mortalidade. 

A doença pulmonar é a manifestação clínica mais frequente e está associada à 

maior morbimortalidade dos indivíduos. Identificar os pacientes com 

necessidades de encaminhamento para os cuidados paliativos (CP) é também 

entender o processo da doença e finitude. Objetivo: avaliar a necessidade de 

CP em adultos com FC. Métodos: Estudo de abordagem quantitativa e 

qualitativa, de caráter transversal e prospectivo. Foram incluídos indivíduos >18 

anos, com diagnóstico confirmado de FC. Foram coletados dados de função 

pulmonar, estado nutricional, qualidade de vida (QV), questionário de avaliação 

dos sintomas e de avaliação da necessidade de CP. Resultados: Participaram 

do estudo 54 indivíduos, sendo 37 (68,5%) do sexo feminino, com média de 

idade 30,1 anos e mediana de volume expiratório forçado no primeiro segundo 

de 51%. Foram identificados 19 pacientes (35,2%) com necessidade de CP 

(NECPAL-BR). Indivíduos com necessidade de CP apresentaram valores 

significativamente menores de índice de massa corporal, função pulmonar, 

distância percorrida no teste de caminhada de seis minutos (TC6M), saturação 

periférica de oxigênio em repouso e no final do TC6M e domínio físico, imagem 

corporal e peso do questionário de QV (p<0,05) Conclusão: Este estudo 

demonstrou que cerca de um terço dos indivíduos avaliados apresentavam 

necessidade iminente de acompanhamento com equipe de CP. Indivíduos com 

indicação de CP estavam em fase mais avançada da doença e apresentavam 

maior declínio da QV.  

 

Palavras chaves: Cuidados Paliativos; Fibrose Cística; Adultos; Função 

Pulmonar; Qualidade de Vida. 

 

 

 

 

 

 

 



 
 

ABSTRACT 

 

Introduction: Cystic fibrosis (CF) is a disease with a high mortality rate. 

Pulmonary disease is the most frequent clinical manifestation and is associated 

with higher morbidity and mortality in individuals. Identifying patients with palliative 

needs also understands the disease process and finiteness. Objective: to assess 

the need for palliative care (PC) in adults with CF. Methods: Study with a 

quantitative and qualitative approach, cross-sectional and prospective. Individuals 

>18 years old with a confirmed diagnosis of CF were included. Data were collected 

on lung function, nutritional status, quality of life (QoL), symptom assessment 

questionnaire and assessment of the need for PC. Results: 54 individuals 

participated in the study, 37 (68.5%) female, with a mean age of 30.1 years and a 

median forced expiratory volume in one second of 51%. Nineteen patients (35.2%) 

in need of PC were identified (NECPAL-BR). Individuals in need of CP had 

significantly lower values for body mass index, lung function, distance covered in 

the six-minute walk test (6MWT), peripheral oxygen saturation at rest and at the 

end of the 6MWT and physical domains, body image and weight from the QoL 

questionnaire (p<0.05) Conclusion: This study showed that about a third of those 

evaluated had an imminent need for follow-up with a PC team. Individuals with an 

indication for PC were in a more advanced stage of the disease and had a greater 

decline in QoL. 

 

Keywords: palliative care; cystic fibrosis; adults; lung function; quality of life. 
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1 INTRODUÇÃO 
 

A fibrose cística (FC) é uma doença genética, autossômica e recessiva, 

comum na população caucasiana e de natureza multissistêmica, caracterizada 

por doença pulmonar crônica, insuficiência pancreática, doença hepática, 

doença intestinal, infertilidade masculina e elevada concentração de eletrólitos 

no suor. A doença pulmonar é a manifestação clínica mais frequente e está 

associada à maior morbimortalidade dos indivíduos (1,2).  

No Brasil, o estado do Rio Grande do Sul encontra-se em terceiro lugar 

em número de pacientes. O número de registros da doença vem em uma 

crescente nos últimos anos, sendo que mais de 70% dos casos estão em 

acompanhamento há mais de 3 anos e cerca de 26% têm mais de 18 anos (3). 

Este aumento na sobrevida proporciona uma maior prevalência de doenças 

relacionadas com a idade e progressão da doença, alterando as necessidades 

de saúde desses pacientes(4–6). O prognóstico de indivíduos com FC tem 

melhorado progressivamente nas últimas décadas, de forma que mais da 

metade está na faixa etária adulta (7). Dados do registro norte americano de 

2018 mostraram que a mediana de sobrevida foi de 46,2 anos(8), enquanto 

dados do Registro Brasileiro (REBRAFC) a média de idade dos pacientes com 

FC é de 43,8 anos e o número de adultos acima dos 40 anos vêm crescendo (9). 

A FC é uma doença com alto índice de mortalidade (10). No período de 

1999-2017, no Brasil houve um total de 2.854 mortes: 1.387 (48,6%) em homens 

e 1.467 (51,4%) em mulheres, sendo a causa básica de morte em 2.384 

declarações de óbito (83,5%)(11). Diante das diversas complicações 

ocasionadas pela alteração no transporte da proteína Cystic fibrosis 

transmembrane conductance regulator (CFTR), o pulmão é o principal órgão 

responsável pela morbidade e mortalidade relacionadas à doença (2).  

Segundo a Organização Mundial de Saúde (OMS), “Cuidados paliativos 

(CP) consistem na assistência promovida por uma equipe multidisciplinar, que 

objetiva a melhoria da qualidade de vida (QV) do paciente e seus familiares, 

diante de uma doença que ameace a vida, por meio da prevenção e alívio do 

sofrimento, por meio de identificação precoce, avaliação impecável e tratamento 

de dor e demais sintomas físicos, sociais, psicológicos e espirituais” (12). 
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A implementação efetiva dos CP em pneumologia exige idealmente a 

participação de uma equipe multidisciplinar (médicos, fisioterapeutas, 

enfermeiros, psicólogos e assistentes sociais) com conhecimento e preparo 

apropriado. Contudo, uma adequada compreensão pelo médico responsável já 

é capaz de formatar o manejo da progressão do quadro, priorizando o controle 

dos sintomas (13). 

Os CP ajudam os pacientes a lidar com o fardo da doença, da morte e do 

morrer e são especialistas no gerenciamento de sintomas complexos e na 

facilitação de planejamentos avançados de cuidados. Nos últimos anos, as 

equipes de CP se integraram no cuidado de pacientes com doenças crônicas, 

mas a integração total na população com FC permanece, na melhor hipótese, 

esporádica. O envolvimento especializado em CP com indivíduos com FC tem 

sido em grande parte nos últimos dias de vida do paciente(14). 

Embora os indivíduos com FC aprovem a importância dos CP primários 

dos clínicos da FC, a maioria estão abertos a ver especialistas em CP e a 

participar de conferências de planejamento dos cuidados avançados e 

familiares, desde que os prestadores de CP entendessem a FC. Mais estudos 

são necessários para identificar maneiras de usar essas descobertas e integrar 

CP especializados para indivíduos com FC(15). Indivíduos com FC podem se 

beneficiar do envolvimento precoce da equipe de CP, que deve fazer parceria 

com médicos da equipe de FC (16).  

Como a maioria dos pacientes com FC tem uma deterioração progressiva 

gradual, o CP deve ser flexível para satisfazer as necessidades individuais. É 

por isso que essa estratégia de uma abordagem integrada com uma equipe de 

CP envolvida no plano de cuidados da FC é melhor do que apenas encaminhar 

os pacientes para um hospice (16,17). 

Além da integração clínica, a educação em FC dos clínicos da equipe de 

CP é um pilar. Eles carecem de treinamento específico, enquanto a educação 

em CP para equipes de FC aumenta sua confiança(16,18). 

No estudo de BLIN et al.,(16), a colaboração entre o centro de referência 

da FC e a equipe de CP teve ótimos resultados. Este modelo de CP integrado 

                                                           
 O termo hospice é definido como um lugar de abrigo ou hospedagem. Define como um ideal e uma 
filosofia do cuidado. 
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levou a uma melhoria dos sintomas problemáticos e ajudou no manejo de 

situações difíceis. Reuniões multidisciplinares permitiram que todos os médicos 

fossem envolvidos e ajudados a detalhar as dificuldades enfrentadas. A 

cooperação entre a equipe de referência de FC e os especialistas paliativos é 

transformadora(16). Devido à escassez de estudos neste tema, precisamos um 

maior envolvimento do CP na FC, planos de cuidados e melhor educação para 

médicos e equipe. 

Nesse cenário, esta pesquisa se insere trazendo colaboração para 

produção de conhecimento e norteando futuras intervenções da equipe 

interdisciplinar, familiares e pacientes, possibilitando um planejamento para a 

implantação de CP nesta população não somente na sua finitude, mas desde o 

diagnóstico da doença.O objetivo desse estudo é de avaliar a necessidade de 

CP de pacientes acompanhados no Programa de Adultos com FC do Hospital 

de Clínicas de Porto Alegre (HCPA). 

 

2 REFERENCIAL TEÓRICO 
 

2.1FIBROSE CÍSTICA 
 

2.1.1 Histórico e descrição 
 

Os primeiros registros sobre a FC foram realizados antes da idade média 

no leste europeu. Em meados de 1595 ocorreu a primeira descrição mais 

acurada da lesão pancreática em um indivíduo com FC. Outros relatos da época 

prediziam a doença, associando emagrecimento e mortalidade precoce, com as 

crianças que tinham “gosto salgado” ao serem beijadas. Entretanto a primeira 

descrição mais detalhada ocorreu na década de 1930 (6,19).   

 O termo mucoviscidose foi criado por Farber em 1945, para o autor a 

doença era generalizada e não apenas voltada ao pâncreas como autores 

anteriores haviam pensado. Posteriormente, Di Sant’agnese observou os 

eletrólitos elevados no suor, comprovando a experiência e observação na idade 

média. Sendo assim, em 1958 foi possível o desenvolvimento do teste do suor, 

utilizado até os dias atuais(5,19). Em 1989 foi encontrada a primeira desordem 

genética com a identificação posterior do seu produto proteico que foi nomeado 

CFTR (5). 
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O CFTR é responsável pela condução dos íons cloreto e bicarbonato na 

membrana apical de diferentes epitélios, como as células do sistema respiratório, 

rins, intestino, pâncreas, glândulas sudoríparas e sistema reprodutivo masculino. 

A alteração do gene afeta o procedimento de entrada e saída dos íons, 

comprometendo assim as atividades exócrinas que produzem suor, muco e 

enzimas pancreáticas acarretando na diminuição do cloro. Em seguida acontece 

a elevação de condutância do cloro para o exterior da célula e gera uma 

necessidade de entrada de sódio para o interior da célula, à fim de manter o 

equilíbrio eletroquímico de água para as células, por intervenção osmótica. Com 

tudo isso, ocorre a desidratação das secreções e o aumento da viscosidade, que 

leva a uma obstrução dos ductos, com subsequente inflamação e fibrose dos 

tecidos(6,20). 

 

2.1.2 Diagnóstico da FC 
 

A triagem neonatal para FC baseia-se na quantificação dos níveis de 

tripsinogênio imunorreativo em duas dosagens, sendo a segunda feita em até 30 

dias de vida. Frente a duas dosagens positivas, faz-se o teste do suor para a 

confirmação ou a exclusão do diagnóstico (4). 

O teste do suor é considerado o padrão ouro para o diagnóstico de FC 

com elevada sensibilidade e especificidade (>95%), de custo inferior e não 

invasivo. A dosagem de cloreto por métodos quantitativos no suor ≥ 60 mmol/l, 

em duas amostras, confirma o diagnóstico. Alternativas para o diagnóstico são: 

identificação de duas mutações relacionadas à FC e os testes de função da 

proteína CFTR (4). 

Nos casos em que o resultado do teste do suor é duvidoso, o paciente é 

encaminhado para pesquisa de mutações genéticas, onde devem ser 

identificadas duas mutações conhecidas como causadoras de FC. O exame é 

realizado com uma amostra de DNA do paciente, por meio de sequenciamento 

do gene CFTR. A variante patogênica mais prevalente foi descoberta há 30 anos, 

tendo uma deleção de uma fenilalanina na posição 508 da proteína (F508del), 

presente em um ou ambos os alelos em aproximadamente 90% dos casos em 

algumas populações(2,21). 
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O diagnóstico precoce favorece o rápido desempenho do tratamento, 

melhorando o prognóstico e a sobrevida desses indivíduos, além de possibilitar 

o aconselhamento genético dos pais em relação às futuras gestações(3,6). 

 

2.1. Manifestações clínicas 
 

A doença pulmonar é a principal causadora de morbimortalidade entre 

indivíduos com FC. Nos pulmões, o aumento na viscosidade bloqueia as vias 

aéreas propiciando a proliferação bacteriana, o que provoca à infecção crônica, 

à lesão pulmonar e ao óbito por disfunção respiratória(1).  

O sintoma mais recorrente é a tosse crônica, acompanhada geralmente 

pela produção de secreção, infecção e colonização persistentes por patógenos 

típicos da FC, como Staphylococcus aureus, Pseudomonas aeruginosa, 

Burkholderia cepacia, Haemophilus influenzae (1,22). 

O avanço da doença pulmonar em quase todos os pacientes com FC leva 

a dano tissular irreversível, podendo gerar hemoptise, impactação mucoide, 

atelectasia, empiema, enfisema progressivo, pneumotórax e cor pulmonale. Nas 

vias aéreas superiores, a doença também acomete de uma forma generalizada, 

com sinusite crônica, polipose nasal, otite média crônica, anosmia, defeito na 

audição, rouquidão transitória(1,6,22,23). 

As manifestações gastrointestinais normalmente são secundárias à 

insuficiência pancreática que acomete de 85 a 90% dos indivíduos com FC na 

idade adulta e é definida como a elevada excreção de gordura nas fezes(24,25). 

Podem abranger íleo meconial, síndrome da obstrução intestinal distal, prolapso 

retal, diarreia crônica com fezes volumosas, gordurosas, pálidas e de odor 

característico e desnutrição calórica proteica (25,26). 

A insuficiência pancreática está relacionada a certas alterações genéticas, 

principalmente das classes I, II, III e VI das mutações da CFTR (27,28). Os 

pacientes com alteração pancreática têm maior propensão a desenvolver 

pancreatite e em sua grande maioria necessitam realizar terapia com reposição 

enzimática(28,29). 

A doença hepática associada à FC precisa ser considerada, uma vez que 

ocupa a terceira maior causa de morte, estando atrás apenas das complicações 

pulmonares e falha de transplantes. A disfunção hepática causa retenção dos 
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ácidos biliares tóxicos, que provoca um ciclo de inflamação com produção de 

fibrinogênio e consequentemente cirrose e hepatomegalias (25,30). 

A manifestação endócrina predominante é o diabete melito relacionado à 

FC (DRFC). As principais complicações no DRFC são a piora progressiva da 

função pulmonar e o declínio do estado nutricional. Sua prevalência tende a 

aumentar com o avanço da idade, sendo mais da metade dos adultos com FC 

são acometidos(31). 

A infertilidade masculina chega a 97% dos pacientes com FC, decorrente 

da ausência bilateral congênita dos canais deferentes com azoospermia 

obstrutiva.  Faz parte da origem dessa manifestação a diminuição da expressão 

do CFTR no epitélio epididimo em fetos portadores de mutações CFTR nas 

primeiras semanas de gestação, resultando na produção de muco altamente 

viscoso por células epiteliais do trato genital masculino. Por sua vez, esse muco, 

provoca o bloqueio dos canais deferentes durante o desenvolvimento 

embrionário, fazendo com que ele adultere ou mesmo se deteriore. Um exame 

de espermograma deve ser realizado aos 13 -14 anos de idade para 

confirmação(32). 

 

2.1.4 Tratamento 
 

O tratamento matriz de pacientes com FC engloba antibioticoterapia, 

suporte nutricional, higiene das vias aéreas, exercício físico, oxigenoterapia, 

assim como, agentes mucolíticos, broncodilatadores e antiinflamatórios(1,4,33). 

Em função da complexidade do tratamento e visando aprimorar a adesão às 

terapias empregadas, após o diagnóstico, é recomendado que pais e pacientes 

estejam envolvidos e recebam acompanhamento regular em centros 

especializados. Com isso, resulta em melhores resultados clínicos e impacto 

positivo no prognóstico(4,5,33–35). 

Para o tratamento das exacerbações pulmonares na FC pensa-se, 

principalmente, no uso de antimicrobianos orais ou intravenosos, de acordo com 

a cultura da secreção respiratória e da gravidade da exacerbação. Nesse 

momento é extremamente importante a participação da equipe 

multidisciplinar(1,4,33). O uso adequado dos medicamentos e o manejo das 
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exacerbações são imprescindíveis para melhorar a sobrevida desses 

pacientes(36). 

O exercício físico e a fisioterapia respiratória são componentes muito 

importantes no tratamento de indivíduos com FC, contribuindo na melhora da 

QV, auxiliando na remoção de secreção, atuando na manutenção da função 

pulmonar,ganho de força muscular, melhora da composição corporal e reduzindo 

o número de internações hospitalares(1,4,37,38). 

Para o suporte nutricional desses pacientes é recomendado uma dieta 

hipercalórica, rica em proteína, gordura, sal, vitaminas e minerais. Além disso, 

na existência de insuficiência pancreática, devem fazer uso de enzimas 

pancreáticas antes das alimentações. Sondas nasogástricas ou gastrostomia 

são indicadas para aqueles indivíduos com dificuldade no ganho ponderal (4,35). 

Ainda para os distúrbios gastrointestinais são indicados probióticos e as terapias 

moleculares que vêm sendo estudadas na última década (25). 

Atualmente contamos com algumas terapias genéticas, dentre elas o 

ivacaftor, que atua como um potencializador na abertura do canal iônico, o 

lumacaftor e tezacaftor, que são moduladores e trazem o CFTR para a superfície 

da membrana plasmática, e o elexacaftor que atua como potencializador e 

modulador (6,25,27). Estudos demonstram que os moduladores genéticos 

podem acarretar melhorias nas provas de função pulmonar e QV, além da 

redução dos valores de cloreto no teste do suor, menos exacerbações, reversão 

da insuficiência pancreática, dentre outros benefícios(6). Entretanto não se pode 

negar que nem todos os pacientes são contemplados para tal terapia, tendo em 

vista sua alteração genética, assim como o alto custo do tratamento ainda 

impede que os pacientes consigam adquirir o tratamento(6,27). 

 

2.2 CUIDADOS PALIATIVOS 
 

Segundo a OMS, “CP consiste na assistência promovida por uma equipe 

multidisciplinar, que objetiva a melhoria da QV do paciente e seus familiares, 

diante de uma doença que ameace a vida, por meio da prevenção e alívio do 

sofrimento, por meio de identificação precoce, avaliação impecável e tratamento 

de dor e demais sintomas físicos, sociais, psicológicos e espirituais”(12). 
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Em pneumologia, o foco principal dos CP é detectar precocemente 

descompensações respiratórias, promovendo intervenções para evitar e aliviar 

os sintomas. O objetivo é diminuir sintomas causados pela progressão da 

doença, reduzir idas às emergências hospitalares e hospitalizações, bem como 

promover suporte no estágio final de vida (13). 

“O CP não se baseia em protocolos, mas sim em princípios. Não 

se fala mais em terminalidade, mas em doença que ameaça a vida. 

Indica-se o cuidado desde o diagnóstico, expandindo nosso campo 

de atuação. Não falaremos também em impossibilidade de cura, 

mas na possibilidade ou não de tratamento modificador da doença, 

desta forma afastando a ideia de “não ter mais nada a fazer”. Pela 

primeira vez, uma abordagem inclui a espiritualidade dentre as 

dimensões do ser humano”(39). 

A doença pulmonar determina limitações nas atividades de vida diárias 

(AVD’s) ocasionadas pela dispneia que é agravada pelos sintomas de ansiedade 

e depressão. A dispneia frequentemente pode ser aliviada ou revertida com 

manejo adequado e orientações simples(40). 

Uma abordagem precoce dos CP permite a prevenção de sintomas e 

complicações inerentes à doença de base, além de propiciar o diagnóstico e 

tratamento adequados de doenças que possam cursar paralelamente à doença 

principal. Uma boa avaliação embasada nos exames necessários, além da 

definição da capacidade funcional do paciente é indispensável para a elaboração 

de um plano integral de cuidados, adequado a cada caso e adaptado a cada 

momento da evolução da doença (39). 

Compreendemos que a abordagem paliativa e a curativa são 

complementares ao longo da trajetória da doença. Mesmo em estágio avançado, 

tratamentos para o controle da progressão da enfermidade podem ser 

realizados, desde que não causem ainda mais sofrimento. O período de luto 

também está compreendido na dimensão dos CP, é nele que se oferece o 

suporte e o acolhimento aos familiares diante da perda do ente querido(41). 

De acordo com a OMS, os CP devem ser iniciados desde o diagnóstico 

da doença potencialmente mortal. Desta forma, o cuidado do paciente acontece 
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em diferentes momentos da evolução da sua doença, sem privá-lo dos recursos 

diagnósticos e terapêuticos que o conhecimento médico pode oferecer (42). 

O manejo da doença pulmonar avançada é um desafio, sendo o 

transplante pulmonar considerado a última alternativa terapêutica disponível e 

está relacionado com a perspectiva de maior sobrevida e de melhorias na QV. A 

sobrevida relacionada ao transplante pulmonar está diretamente ligada na 

determinação do momento para o transplante e no gerenciamento e 

acompanhamento desse paciente após o procedimento cirúrgico (43,44). 

Apesar de tantas pesquisas e consensos terapêuticos ainda existem 

desafios a serem vencidos para o aumento da longevidade, como a 

desvantagem na sobrevivência de mulheres, o declínio rápido e progressivo de 

função pulmonar nos adolescentes, a perda de função em cada exacerbação 

pulmonar, assim como as exacerbações e infecções pulmonares assintomáticas 

que levam a bronquiectasias precoces na infância(5,6). 

 

2.3 CUIDADOS PALIATIVOS E FIBROSE CÍSTICA 
 

A complexidade da FC e seu curso pedem atenção às preferências de 

tratamento que podem mudar ao longo do tempo. Aspectos únicos e cuidados 

estrutura dos criam desafios e oportunidades para o planejamento de cuidados 

avançados. O modelo multidisciplinar de atenção à FC permite uma continuidade 

dos cuidados com prestadores de saúde dedicados(45). 

Em 2018, foi desenvolvido um conceito de CP para indivíduos com FC: 

“Os CP se concentram na redução dos sintomas físicos e emocionais e na 

melhoria da QV das pessoas com FC ao longo da vida, os CP ocorrem junto com 

os tratamentos usuais e são individualizados de acordo com os objetivos, 

esperanças e valores únicos de cada pessoa com FC”(45). 

Indivíduos com FC são acometidos por uma grande carga de sintomas 

que necessitam de tratamento. A FC apresenta um modelo de doença em que 

pacientes e familiares podem se beneficiar da integração precoce de princípios 

de CP(45,46). 

Sobre a disponibilidade de serviços de CP e a percepção de habilidade 

dos membros da equipe para prestar o atendimento a indivíduos com FC 
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encontraram diferenças entre as percepções sobre a capacidade da equipe para 

prestar o cuidado em FC(47). 

Trandel et al.,(48) realizaram um estudou sando as listas de servidores da 

Cystic Fibrosis Foundation, com 350 membros de equipes de FC,70 indivíduos 

com FC e 100 cuidadores. Os autores avaliaram a capacidade dos clínicos de 

FC de fornecer aspectos de CP e identificaram que 81% dos membros da equipe 

gostariam de receber capacitação e maiores informações sobre o tema. Os 

provedores pesquisados expressaram interesse em aprimorar suas habilidades 

de CP primários, bem como melhorar as habilidades mais avançadas. 

Adultos com FC experimentam uma gama diversificada de problemas 

paliativos não atendidos, particularmente em indivíduos altamente sintomáticos 

e sugere que os serviços de cuidados podem ser benéficos no tratamento da FC. 

Triagem para necessidades de CP atendidas em clínicas de FC pode permitir 

que os médicos determinem quais pacientes mais necessitam de suporte 

paliativo primário e especializado (48). 

Atualmente, as pesquisas estão direcionadas ao desenvolvimento de 

terapias para melhorar a sobrevida de indivíduos com FC. No entanto, mesmo 

com o aumento da longevidade, a maioria dos pacientes com FC passará anos 

de vida com doença pulmonar grave e seus impactos nos sintomas, QV e 

decisões de tratamento complexas(15). 

Indivíduos com FC necessitam de estratégia ampla de atenção no CP, 

abordada por provedores que conseguem ouvir com empatia, serem responsivos 

a curto e a longo prazo para atender as preocupações dos pacientes e familiares. 

E possuírem habilidade no apoio às discussões dos planejamentos e dos 

cuidados avançados (15). 

 

2.4 INSTRUMENTOS DE AVALIAÇÃO DO CP 
 

As escalas de avaliação têm sido desenvolvidas e/ou adaptadas 

culturalmente e validadas para diferentes contextos e realidades 

(49).Atualmente, não existe um instrumento de triagem no CP específico para 

FC. 

O instrumento de necessidades paliativas (NECPAL CCOMS-ICO©) 

permite uma avaliação quantitativa e qualitativa, multifatorial, indicativa e não-



23 
 

dicotômica que combina avaliação de percepção subjetiva, demanda e 

necessidades percebidas de atenção paliativa, parâmetros de gravidade, 

aspectos evolutivos de progressão, síndromes geriátricas, aspectos emocionais, 

comorbidades, uso de recursos e indicadores específicos de algumas 

enfermidades. Propõe parâmetros úteis para a identificação dos pacientes com 

doenças crônicas de prognóstico de vida limitado, em qualquer tipo de instituição 

de saúde, e constitui a primeira medida para a gestão do cuidado (50). 

O processo de adaptação transcultural possibilitou a elaboração da 

versão final, denominada NECPAL-BR. O instrumento possui validade 

semântica em sua versão em língua portuguesa e, portanto, pode auxiliar na 

triagem de pacientes com doença crônica progressiva, com vistas a oferecer, de 

forma precoce, atenção paliativa. Pode, ainda, propiciar o desenvolvimento de 

indicadores clínicos, de desempenho de equipe e servir como ferramenta de 

gestão do cuidado, visando à otimização de recursos(51). 

O instrumento de avaliação de sintomas (ESAS-r) é utilizado para auxiliar 

na detecção e monitoramento de sintomas(52), sendo traduzida para o 

português (53). A escala avalia 9 itens (dor, atividade, náusea, depressão, 

ansiedade, sonolência, apetite, bem-estar e dispneia) e possui um item aberto 

de sintoma adicional que pode ser completado pelo paciente(52,53). 

A avaliação da QV dos pacientes em CP é procedimento importante para 

a identificação de sua condição global, assim como para avaliar a qualidade dos 

serviços oferecidos. Apesar da falta de consenso sobre a definição da expressão 

“QV”, há diversos instrumentos destinados a mensurar tal constructo sob 

diferentes perspectivas (54). 

Existem instrumentos específicos para avaliação da QV em indivíduos 

com FC. Embora não sejam instrumentos para avaliar a QV e CP, trazem 

importantes elementos para um direcionamento no melhor tratamento e 

atendimento dessa população. O questionário de FC (CFQ-R) é um instrumento 

desenvolvido para avaliação da QV em indivíduos com FC(55,56), sendo 

traduzido e validado para a língua portuguesa (57) e, avalia os seguintes 

domínios: físico, imagem corporal, digestivo, respiratório, emocional, social, 

nutrição, tratamento, vitalidade, saúde, papel social e peso. (58). 

A ansiedade e a depressão são aspectos amplamente abordados pelos 

instrumentos utilizados na avaliação e monitoramento de pacientes com doenças 
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crônicas ou em CP. A prevalência de ansiedade e depressão entre pacientes 

com FC é extremamente elevada, sobretudo em mulheres. O centro de 

referência deve estar preparado para identificar e oferecer suporte e tratamento 

para pacientes e familiares. A equipe multidisciplinar deve estar atenta para a 

identificação dessas comorbidades, e sugere-se um rastreamento anual através 

de questionários específicos ou conversas estruturadas. Diante da suspeita de 

ansiedade ou depressão, a avaliação por um profissional capacitado pode 

confirmar o diagnóstico e permitir intervenções psicológicas e/ou 

medicamentosas (59). 

 

3 JUSTIFICATIVA 
 

No Brasil, dados do Registro Brasileiro de Fibrose Cística apontam que a 

expectativa de vida mediana atual está entre 43,8 anos e 54,9 anos (9). O HCPA 

é o segundo maior centro de referência de adultos com FC no Brasil, consta com 

aproximadamente 120 pacientes provenientes de diferentes cidades e estados. 

A equipe multiprofissional iniciou suas atividades no ano de 1997 e possui 

atualmente médicos pneumologistas, enfermeiros, nutricionistas, 

fisioterapeutas, assistentes sociais e psicólogos que acompanham integralmente 

os pacientes em consultas ambulatoriais e internação hospitalar. 

Conhecer os pacientes com necessidade de encaminhamento para o CP 

é também entender o processo da doença e a finitude. No entanto, em muitos 

casos, a finitude não é iminente, o que não diminui a importância dos CP, que 

podem ter influência positiva na QV do paciente e também facilitar o convívio 

destes, com o paradoxo entre saúde e doença. Até o presente momento, não 

foram encontrados instrumentos científicos e validados especificamente para 

triagem ou monitoramento dos CP em pacientes com FC. No entanto, os CP têm 

conquistado maior visibilidade dentro das equipes interdisciplinares de FC, 

momento esse em que é preciso disseminar e desmistificar sobre o tema. 

Difundir e orientar pacientes, familiares e profissionais com uma abordagem 

simples e clara pode proporcionar melhorias na QV desta população.  

De acordo com a OMS, os CP devem ser iniciados desde o diagnóstico 

da doença potencialmente mortal. Desta forma, o cuidado do paciente acontece 
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em diferentes momentos da evolução da sua doença, sem privá-lo dos recursos 

diagnósticos e terapêuticos que o conhecimento médico pode oferecer (42). 

Sendo assim, os CP, caminhando junto com o tratamento convencional, 

traz maior segurança, confiança, comprometimento, adesão ao tratamento e 

melhor entendimento sobre a finitude. Aderir aos CP no final da vida quando a 

terapêutica por si só não tem mais efetividade proporciona para os pacientes e 

familiares um sentimento de abandono fazendo com que muitas vezes o 

prognóstico da doença piore devido a esse sistema e mudança de equipe. Nesse 

cenário, este trabalho se insere trazendo colaboração para produção de 

conhecimento e norteando futuras intervenções da equipe interdisciplinar, 

familiares e pacientes, possibilitando um planejamento para a implantação de 

CP nesta população desde o diagnóstico da doença. 

 

4 OBJETIVOS 
 

4.1 OBJETIVO PRINCIPAL 
 

Este estudo teve como objetivo avaliar a necessidade de CP de pacientes 

acompanhados no Programa de Adultos com FC do HCPA. 

 

4.2 OBJETIVOS SECUNDÁRIOS 
 

- Verificar se existe associação entre a necessidade de CP e parâmetros 

clínicos da doença:  

- Função pulmonar 

- Bacteriologia 

- Teste de caminhada dos seis minutos (TC6M) 

-Saturação periférica de oxigênio (SpO2) 

-Aspectos nutricionais 

  - QV 

- Identificar outras necessidades relacionadas aos CP destes pacientes 

através da interpretação de questões abertas sobre o tema presentes na 

escala Edmonton Symptom Assessment System (ESAS-r). 
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7 CONCLUSÕES 
 

Nesse estudo foram avaliados 54 indivíduos adultos com FC onde cerca 

de um terço desses indivíduos apresentaram necessidade de acompanhamento 

com equipe de CP.  

Indivíduos com indicação de CP apresentaram valores inferiores de QV, 

redução da função pulmonar, pior estado nutricional e redução da capacidade 

de exercício. 

Além disso, através da análise qualitativa dos dados foi possível observar 

queixa importante de sintomas gastrointestinais nessa amostra. 

Assim, o desenvolvimento e a inserção de profissionais com entendimento 

de CP nos centros de referência poderiam melhorar o manejo da doença nessa 

população visando o cuidado integral e auxiliando pacientes e familiares a se 

adaptarem aos desafios impostos pela doença. 

 

8 CONSIDERAÇÕES FINAIS 
 

Atualmente, os centros de referências não dispõem de acompanhamento 

regular com equipes de CP a partir do diagnóstico, no entanto, nos últimos anos 

o CP tem conquistado maior visibilidade, ressaltando que a triagem de indivíduos 

com necessidade de CP em fases mais avançadas da doença é essencial para 

a melhora da prática clínica e manejo do tratamento. 

Entende-se que este estudo apresenta algumas limitações como, o 

tamanho amostral pequeno, delineamento transversal e ter sido realizado em um 

único centro de referência. Outra limitação do estudo refere-se aos instrumentos 

utilizados. Até o presente momento, não foram encontradas ferramentas 

desenvolvidas para avaliação do CP para indivíduos com FC, sendo necessária 

a utilização de outros instrumentos não direcionados para essa doença. 

Futuros estudos com o objetivo de desenvolver um instrumento específico 

para avaliação e triagem da necessidade do CP em indivíduos com FC são 

fundamentais para o desenvolvimento do conhecimento na área, permitindo 

melhorias na educação de pacientes e equipes multidisciplinares. 
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9 APÊNDICES E ANEXOS 

 

APÊNDICE A – FICHA DE COLETA DE DADOS GERAIS 

 

Ficha de Coleta de Dados Gerais 

1. Nome: _______________________________________________ 

2. Data da avaliação:__/__/__ 

3. Gênero: (  ) masculino (  ) feminino 

4. Data de Nascimento:__/___/_______ 

5. Idade:______anos 

6. Etnia: (  ) caucasiano (  ) não caucasiano  

7. Estado civil: (  ) solteiro 

(  ) casado 

(  ) separado ou divorciado 

(  ) viúvo 

8. Estudante: (  ) sim (  ) não 

9. Grau de instrução: (  ) ensino fundamental incompleto; 

(  ) ensino fundamental completo; 

(  ) ensino médio incompleto; 

(  ) ensino médio completo; 

(  ) ensino superior incompleto; 

(  ) ensino superior completo. 

10. Trabalha: (  ) sim, turno integral; 

(  ) sim, meio turno; 

(  ) não 

11. Religião:_________________ 

12. Idade do diagnóstico de FC: ____ anos 

13. Peso (Kg): ______ 

14. Altura (m): ______ 

15. Índice de massa corporal (IMC): ______ kg/m2 

(  )  

Eutróficos(  ) Risco Nutricional (  ) Desnutridos 

16. Espirometria: 

a. CVF: ____ litros            CVF: ____ % do previsto 
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b. VEF1: ____ litros          VEF1: ____ % do previsto 

c. VEF1/CVF: _____         VEF1/CVF: ______ % do previsto 

17. TC6M  

 Valores basais Final do teste 

PA (mmHg)   

Frequência cardíaca   

Frequência respiratória   

Dispneia (Escala de Borg)   

Fatiga (Escala de Borg)   

SpO2 (%)   

 

18. Bacteriologia: 

Escarro 1: ________ 

Escarro 2: ________ 

Escarro 3: ________ 

19. Diabete melito: ( ) sim ( ) não 

20. lnsuficiência pancreática: ( ) sim ( ) não 

21. Doença hepática: ( ) sim ( ) não 

22.  Infertilidade: ( ) sim ( ) não   

23. Número de hospitalizações por FC desde o diagnóstico:_____ 

24. Número de dias hospitalizado desde o diagnóstico: ______  

25. Número de hospitalizações por FC no último ano: ______ 

26.  Número de dias hospitalizado por FC no último ano: ______ 

27. Já teve acompanhamento pelos cuidados paliativos?  
(  ) Sim. Em que ocasião?_____________________________________ 

(  ) Não.  

28. Você sabe o que são cuidados paliativos? 

(  ) Sim (  ) Não 
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ANEXO A: QUESTIONÁRIO DE FIBROSE CÍSTICA (CFQ-R) 
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ANEXO B: ESCALA DE AVALIAÇÃO DE SINTOMAS DE EDMONTON (ESAS-

r) 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 



37 
 

 

ANEXO C: INSTRUMENTO DE NECESSIDADE DE CUIDADOS PALIATIVOS 
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ANEXO D: CARTA DE APROVAÇÃO DO CEP 

 

 

 


